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はじめに 
Pneumocystis ca1'inii肺炎は比較的最近注目される
ようになった原虫による肺炎である。本症は未熟児や幼
若乳児など感染抵抗の低い小児に見られる重篤な間質性
形質細胞性肺炎として第二次大戦後ヨーロッパ中部を中
心に報告がなされたが，その後成人における本症の存在
も確認され，近ごろでは原発性免疫不全症のみならず副
腎皮質ホJレモンや抗腫虜剤，免疫抑制剤の使用に伴う続
発性免疫不全症における opportunisticinfectionとし
ての本症が注目されるようになった。本邦における P. 
c.肺炎の報告は昨年末まで約 50例あるが， 小児科領域
での報告はり叫非常に少なく 10例にすぎない。今回私
共は本症で死亡した先天性無 r-G1血症の一例を経験し
たので報告する。
症 例
患者 : M. S.入院時生後 7ヵ月，男
主訴: 細菌感染の反復および無 r-G1血症の精査
家族歴 (Fig.1): 患児は長男で両親，姉は健康。母
はいない。併し伴性劣性遺伝の疑いがある。なお父方の
従兄に軽い精薄者で低 rA，M 血症を呈した男児が発見
されたがこれは偶然と思われる。
既往および現病歴: 生後 3カ月以後，鷲口癌を反復
している。 4カ月時項部の痛腫症， 6カ月時Jl[門周囲l膿
虜を起こしたがいずれも反復性で難治であった。 7カ月
になり高熱， 長ー轍を呈し近医にて胸部レ線所見より肺炎J
と診断され，治療中に血清蛋自分画を検査した結果r-G1
分画 0%の結果を得て無 r-G1血症が証明されたため精
査を勧められて千葉大附属病院小児科に入院した。 (211 
XI，'72) 
入院時現症: 体格，栄養， 顔色ともやや不良。鼻翼
呼吸，チアノーゼはない。頭頂部に軽い脂漏性滞.疹を認 
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0:3.2親の兄が 2才で肺炎・胃腸炎にて死亡し無 r-G1血症の
疑いがあるが母親の姉妹の男児(患児の従兄弟)に病者	 Fig. 1 忠者の家系図
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める。表在リンパ節は触知しない。咽頭は軽度に発赤し 成績で鼻咽頭，洗計謀略疾ともインフルエンザ菌が多数検
口蓋扇桃の大きさは l度以下。胸部は背面で湿性ラ音が 出されている。胸部レ線写真では主に右側に肺門部から
多数聴取された。肝牌は触れず諸関節にも異常を認めな 下肺野にわたる中等度の斑状陰影を認めた。
Bで血液型は(Table3)血清学的免疫学的検査成績 、。u
一般検査成績は Tab1e1，2に示したが骨髄像で形質 型であるが同種血球凝集素価(抗 A)は欠如していたo
細胞類似の細胞が 500個算定中 l個検出され，細菌培養 血清 Ig測定は r-G1製剤 750mg注射後 2週間の時点、で 
Tab1e 1. 一般検査成績 (1) 
C. B. C. (25jXI) Stool Tests (20jXI) 
R. B. C. 473X104 Negative 
Hb 10.7 gjdl Serum (20jXI) 
Ht 33.0% Total Protein骨 6.1 gjdl 
W. B. C. 9，900 Protein Fraction* 
Diff. 0，OjO，0，3，14j81，2jO A1bumin 53.8% (3.28 gjdl) 
(Periph. Lymph. 8，019jmm3) 8.7% (0.53 gjdl) 
331，100 25.0% (1.52 gjdl) Plate1ets 
Reticulocytes 30%0 12.5% (0.76 gjdl) l?
恥1.C. V. 67 fl 国 0% ( 0 gjdl) 
骨M.C.H. 
恥1.C. H. C. 
22 pg AfG 1.1 
32% Na 139 mEqjL 
ESR (9jXI) K 4.2 mEqjL 
1hr 25mm Ca 9.1 mgjdl 
CRP (20jXI) P 5.0 mgjdl 
20 hrs (3+ ) GOT 15 u 
Mantoux R. (20jXI) Oj3x2 GPT 8u 
Urina1ysis (20jXI) ZnTT 0.5 u 
Protein，Urobilinogen (土) TTT 0.4 u 
Sugar，Aceton，Occ. B100d (ー) (9jXI;Before r-Globulin Inj.) 帯 
(R. B. C. 1js.f. ECG (21jXI) 
Sediment !W. B. C. 3-4jf. Normal 
lSq. C. (+)， Bac. (+) 
Table 2. 一般検査成績 (2) 
Bone Marrow Counts (13jXII) 
Nucleated Cell Count 
Myeloblasts 
Prom yelocytes 
Myel町 tes (~~~~~~¥Neutro 
Metamyelwtes{Eos?
¥Neutro 
Band Cells; Neutro. 
Segmented Cells; Neutro. 
Lymphocytes 
Atypical Lymphocytes 
Monocytes 
Plasmocytes 
Megakaryocytes 
Pronormo blasts 
jBasophil 
Normoblasts IPolychrom. 
¥Orthochrom. 
165，000 
1.4% 
3.6% 
0.4% 
25.0% 
0.2% 
11.4% 
6.6% 
5.0% 
15.4% 
0.6% 
1.2% 
0.2% 
0.2% 
0.4% 
1.6% 
10.2% 
15.6% 
(M
Reticulum Cells 1.0% 
MjE 1.9 
Cultures 
Nasopharyngeal Swab (20jXI) 
(Hmphiluidu (十十十)
Neisseria (十) 
Streptocoocus viridans ( + ) 
Staphylococcus aureus ( + ) 
Sputum (25jXI) 
(Hemo凶ilusin日u… 80%e 
α-Streptococcus 20% 
Stool (21jXII) 
児悶削吋i ∞r仇 
Klebs討 a 
(+++) 
iell (+++) 
Urine (29jXI) 
Gram negative Bacilli 1.6X104fml 
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Table 3. 血清学的および免疫学的検査成績 
RA Test 	 (ー) 百へ1.B. C. 
MWMWMWM 
Count 
AVE-Qun o n o n o  
初
7，280jmm3CRP 	 (1+)一(5+) (14jXI) 9，100 
(25/Xl) 9，900 8，019/mm3ASO 	 100 Todd u> 
Cold Agglutination Test 4x> 
 5，963jmm3(27/XII) 6，700 
Lymphocyte Count in Peripheral Blood 
，‘.、 
， ，
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Fig. 3 胸部レ線写真 
(i) 肺門部より末梢iζ肱る斑状および線状陰影 (11jXII，'72) 
(i) 右上下，左上Jlit野の著明なJlil炎 (25/XII，'72) 
(ii) 広範な無気)]i!i(6/1，'73) 
行なったが，rA，Dは検出されず，rGは 86，rMは 16 
Cough mg/dl，rEは 3.9ufmlと非常な低値を示した。末梢リ
Cyanosls ンパ球数は白血球数の多寡にかかわりなく百分率で常に 
Tact、ypnea 80%台を保ち正常であった。 r-G12.4g筋注後に血清中 
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反応が見られた。噌 
B.T. 
Widal's Test 
Vi，TO，AO and BO 20X> 
Paul-Bunnell Test 5X> 
Blood Type B 
Isohemagglutinin Titer (Anti-A) 2x> 
Serum Immunoglobulin Levels (SRID) 
(l/XII; injected 750 mg of r-globulin 
2 weeks before) 
m，:t2sd range 
r - - l l ' 1 I l l s -YEATBATSAYS--YEA UbubgbGAMD 86mg/dl (679，455ーし015) 
bgb
R Qd T ・Ti
町 
3.9 ujml (75.7，24.7-233) 
Half-Life of IgG in Serum 17.4days 
Intradermal Skin Tests 
15 min. 24 hrs. 48 hrs. 
Control 010 010 010 
House Dust 010 
Ragweed 010 
Wool 010 
Aspergillus 4X5/8X8 0/3X3 0/2X2 
Penicillium 2X 2/5X 5 0/3X 2 0/2X 2 
Alternaria 015X5 0/2X2 0/2X2 
n. d. ( 34，14- 84) Candida Oj5X5 0/2X2 0/2X2 
16 mg/dl ( 81，35- 183) Cladosporium 2X2/5X5 0/2X2 0/3X2 
n. d. (0.30， ? ) PHA・M 6X6/13X12 5X5/15X15 6X6/10Xl0 
Mantoux R. 	 0/3X 2 
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が，一方細胞性免疫能はほぼ正常と考えられたので，男
児である事，家系調査，発症年令を併せ考慮して症例は 
Fig. 2 臨床経過 Bruton型無 r-G1血症と診断し，入院時の肺炎はイン
以土の結果から体、液性免疫能の不全状態、は重症である(回x.) 
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フルエンザ菌性肺炎と考えた。
入院後の経過 (Fig.2): DOTC，ABPC，r-G1の投
与により胸部理学的所見， レ線所見とも約 2週間で著明
に改善したが， 3週目から再び発熱，呼吸頻数; IBf[乳量
減少，不機嫌などが出現した。胸部レ線写真では両側肺
門部から末柏、に向って密度の減ずる成状陰影と線状陰影
の混在が見られ (Fig.3の(i))その後，右の上下，左上肺
野の陰影が著明に拡大したが (Fig.3の (i)， 理学的
所見に乏しい事が奇異であった。さらに抗生剤，r-G1， 
輸血，輸血撲などを行なっても効果なくチアノーゼ出
現，体重減少など一般状態の悪化が進行した。基礎疾
患，細菌培養成績に基く抗生剤の無効，r-G1血撲の無
効， レ線所見，重症な呼吸障害に比して乏しい理学的所
見等々から P.c.肺炎を疑い Pentamidineの入手を手
配中， Fig. 3の (ii)のような広範な無気肺の像を呈し
て死亡した。 (7/1，'73) 
制検所見
肺臓(左 185g，右 210g) :外表には線維素が析出し，
割面は黄白色，充実性で含気に乏しい。組織学的には全
ての肺葉とも肺胞内には泡沫状の物質が充満している，
肺胞上皮は立方状で肺胞内への剥離が見られる。肺胞壁
には充血が強く軽度のリンパ球，組織球の浸潤があり一
種の間質性肺炎の像である。 (Fig.4)この泡沫状物質は
襲胞状の P.c.の集塊で Grocott民メセナミン銀染色
でその一部の襲胞が黒褐色，半月形に染まり，同時に大
きさがそれよりさらに小さい小粒子が見られる。 (Fig. 
5)グラム染色でも一部の嚢胞は陽性でその形態はかな
り多様である。なお肺胞上皮などの細胞内に封入体は認
められない。
、肺門部リンパ節: 両側の肺門部リンパ節は米粒大小
豆大に数個ずつ腫脹している。周辺洞や髄洞には P.c. 
の集塊を認め，全体に充血は強く細網組織の増殖はある
がリンパ節の大きさに比しリンパ球は非常に少なくリン
パ鴻胞を認めない。形質細胞はほとんど見られない。 
(Fig. 6) 
胸腺 (4g) : 実質の高度の萎縮があり小葉は小さい。
組織学的には皮質の萎縮が高度で，細網組織は保たれて
いるがリンパ球は著明に減少している。髄質は比較的よ
く保たれ Hassall小体の発達は良い。全体として高度
の萎縮の所見である。 (Fig.7) 
口蓋扇桃: リンパ組織の低形成がありリンパ球は櫨
胞を形成する事なく散在しており形質細胞も認められな
い。 (Fig.8) 
問。・他
腸間膜および傍大動脈リンパ節: 全体が著明に萎縮
し， リンパ小節形成がほとんどない。任中心は全く認め-
られず形質細胞も見られない。 (Fig.9) 
腸管リンパ組織: 肉眼的に孤立，集合リンパ鴻胞と
も見られず，組織学的にもリンパ組織の発達にきわめて
悪く粘膜下層に少数のリンパ球の集合した部分がある程
度で明らかなりンパ小節・眼中心は全く認められない。 
(Fig. 10) 
虫垂のリンパ組織もほぼ同様の所見である。
牌臓 (23g) : うっ血はあるが小さい。 リンパ鴻胞の
形成はきわめて乏しく，中心動脈の周囲にリンパ球が少
数集合している程度で明らかなリンパ櫨胞構造を示すも
のは見られない。髄索内のリンパ球も減少している D 
(Fig. 11) 
骨髄: 細胞密度は少ないが脂肪組織の増殖はなく，
全血球系とも減少しており形質細胞は見られない。
心，肝，腎，脳そのほかの臓器には著変は認めなかっ
たo以上，剖検所見は Bruton型無 r-G1血症のそれに
近く，一方死因は P.c.肺炎である事が結論された。
考 按 
Bruton型無 r-G1血症は 1952年 Brutonによって
初めて報告されへ本邦では 1958年笹原らの報告以来次
々と報告があり，症例はかなり増加したかに思われてい
るが実際はそれほど頻度の高いものではない。最近の総
説 10)では現在まで 8件 11例， われわれの調査でも本例
を加えて 16例である 11-14)。本症は伴性劣性遺伝による
とされ報告例の中にはこの点のはっきりしない例もある
が，本例の診断上の問題点もここにあると J思われた。鑑
別診断では乳児一過性低 r-G1血症と散発性先天性無 r-
G1血症とが問題となるが， Igの欠損の程度やそれが経
過によって改善しない点から前者は否定した。後者は一
般に Bruton型より軽症で Igレベノレも本例より高く発
症年令の遅い事や家系図から判断する以外にない。本症
の直接の病因は B-cell の量的不全状態か Ig産生能の
ある形質細胞への分化の障害かのいずれかであろうとさ
れ10) B・cellの marker らの研究を通して解析が進め
られつつある 15)。 ところで Bruton型無 r-G1血症患
者は P.c.に易感染性があるとされているが 10)，1いめ，
本邦では報告はなくこの症例が本邦における第 l例であ
る。 
P. c.肺炎は本来，未熟児， 幼若乳児などの間質性形
質細胞性肺炎として知られていたが，最近は成人例の報
告も多く特に本邦ではその傾向が強い。手許の文鍾で調
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ベ得た範囲では本邦での P.c.肺炎の症例報告は約50例
(文献省略)に昇るが大半は成人例で 15才以下の小児例
は，本例および同時に学会発表された l例を含めて12例
にすぎないり-8).19).20)0 P.C.肺炎の発症には未熟児のよ
うな感染抵抗の低い事がほぼ不可欠の誘因であるが，従
って報告例に見ると原発性免疫不全症と，副質皮質ホノレ
モン，抗白血病剤，抗腫虜剤など免疫抑制作用のある薬
剤が使用される白血病，悪性リンパ腫，そのほかの悪性
腫蕩を基礎疾患として続発したものが大半である。こと
に成人では後者が圧倒的に多く，最近はこれに腎移植後
の症例が報告されている 2130小児の 12例の基礎疾患は，
原発l性免疫不全症 5，白血病 4，そのほか 2，不明しと
なっている。原発性免疫不全症 5例では重症復合免疫不
全症のうち Gitlin型の 3例が一昨年までに報告され，
幻九7)今回， 乳児一過性低 r-G1血症の l例19)とわれわ
れの Bruton型無 r-G1血症の 1例的とが学会に同時
発表されたものである。 P.c.肺炎は一般検査上および 
客疾中に虫体を1症候学的に余り特徴がなく肺生検組織や
証明する以外に確実な診断法はない。一般に P.c.肺炎
の疑われる状態では肺生検は不能な状況が多いので経過
の項に記したごとく基礎疾患，呼吸困難の程度に比し理
学的所見に乏しい事，一般的な肺炎の治療に抵抗する
事，間質性肺炎を思わせる胸部レ線所見などから本症を
疑うほかないが， Pentamidine isethionate (本邦では
市販されていない)など有効な薬剤も知られており問、判
早期に，より積極的に診断を進める事による本症の治療
の可能性が今後に残されている。本邦では未だ治癒例の
報告を見ないが今後症例の増加が予想される事から白血
病などの予後をさらに改善するための努力と日本への 
Pentamidine輸入が望まれる。
おわりに
おそらくは伴性劣性の Bruton型と思われる先天性
無 r-G1血症の P.c.肺炎合併の l剖検例を報告した。
なお教室ではその後 Swiss型無 r-G1血症の P.c.肺
炎合併例も l例経験し報告の準備中である。
恩師i久保政次教授のと校闘を感謝致します。乙の
症例報告は昭和 48年 1月第 5四日本小児感染免疫
学研究会において口演した。
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図の説明 
Fig. 4. 肺 (H.E.，100X) )J市胞腔に充満した泡沫状の P.c. 
Fig. 5. Jlil(Grocott染色， 400X) 黒染する P.c. 
Fig. 6. 肺門部リンパ節 (H.E.，100x) 周辺洞の P.c.の集塊。 
Fig. 7. 胸腺 (H.E.，40x) 皮質の高度な萎縮。 
Fig. 8. 口蓋扇桃 (H.E.，40X) リンパ組織の高度の低形成。 
Fig. 9. 後腹膜リンパ節 (H.E.，40x) 高度の低形成。 
Fig. 10. 回腸リンパ組織 (H.E.，100x) リンパ組織の低形成。 
Fig. 11. 牌 (vanGieson染色， 100x) 憾胞中心動脈の周聞に集族する少数のリンパ球。
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